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論文内容要旨
 多系統変性症(multiplesystematrophy,以下MSA)は小脳,錐体路,錐体外路,自律神経
 系をあわせおかす疾患概念である。この内には,小脳症状を主徴とするオリーブ橋小脳萎縮症
 (olivopontocerebellaratrophy,以下OPCA)と,錐体外路症状を主徴とする線条体黒質変性症
 (striaむonigraldegenera七ion,以下SND)がある程度の重複を有して含まれる。さらにこれら2
 者にまたがる形で,自律神経症状を主徴とするShy-Drager症候群(Shy-Dragersyndrome,以
 下SDS)が存在すると考えられている。本論文の目的はこのようにMSAの概念に含まれ,類似
 した臨床像を呈するOPCA,SND,SDSの高磁場(1.5T)装置による磁気共鳴画像(magnetic
 resonanceimaging,以下MRI)の所見を分析し,MRIによるこれら3疾患の鑑別の可能性につ
 いて検討を加えることである。
 対象は神経内科医により,経過,神経学的所見,さらに各種の検査所見を総合してそれぞれ臨
 床診断が下された,OPCAの13例(男7例,女6例,平均51.3歳),SNDの3例(女3例,平均
 55.7歳),SDSの7例(男6例,女1例,平均59.6歳)の計23例のMRI像である。MRIは1.5丁超電
 導装置を用い,スピンエコー法により,基本的に軸位断で,T1強調像(繰り返し時間〔TR〕一
 500msec,エコー時間〔TE〕二30～42msec)ならびにT2強調像(TR=i800～2500msec,TE=
 80～100msec)をスライス厚5mm,スライス間隙0～5mmで得たものである。MRI像の分析
 で着目した第1点は,高磁場のMR1でとらえやすい,鉄その他のparamagne七ieな物質の沈着に
 起因するとされる基底核や中脳でのT2強調像上の低信号である。特に基底核では被殻,中脳では
 黒質の緻密帯の低信号を,それぞれ,近接して正常でも低信号を示す淡蒼球ならびに黒質の網状
 帯の信号と比較して評価した。第2点として,X線コンピューター断層撮影に比べ,MRIでとら
 えやすくなった脳幹ならびに小脳の萎縮性変化に着目し,その程度を視覚的に判定した。
 この結果,まず被殻についてはT2強調像上,SNDとSDSで淡蒼球と同等以上の低信号を示すも
 のが圧倒的であったが,OPCAではそのような傾向はみられなかった。またSNDとSDSにおける
 この被殻の低信号は,両側性に,その後外側部において顕著という,正常人では稀なパターンを
 示すものが多かった。この被殻の低信号は,諸家の報告と併せ考え,既に組織化学的な証明がな
 されているパーキンソン病の場合と同様,鉄(ferriciron)の過剰沈着によるものと推測され,
 SNDおよびSDSでの,被殻レベルにおける錐体外路障害を反映するものと考えられた。また黒質
 の緻密帯については,3疾患いずれでも低信号傾向がみられ,明らかな傾向上の差異はなかった。
 この部の低信号傾向についても,パーキンソン病で,鉄の過剰沈着をその機序と推測した同様の
 所見の記載があり,被殻と同様にMSAの黒質レベルでの錐体外路障害に対応する所見と考えら
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 れた。一方,脳幹ならびに小脳の萎縮傾向は,MSAにおける運動失調その他の小脳症状に対応す
 る所見と考えられるが,3疾患の全症例で何らかの程度に認められ,OPCAとSDSで顕著な傾向
 がみられたが,SNDの3例の萎縮の程度はまちまちであった。このため,明らかな3疾患聞の鑑
 別点にはならないと思われたが,自律神経症状や錐体外路症状を示す他の疾患群との鑑別には有
 用な所見である可能性があると考えられた。
 以上のごとく,MSAのMRI上,SNDとSDSではT2強調像上,被殻,とりわけその後外側部に強
 い低信号化がみられ,これはOPCAとこれら2疾患の鑑別点になると思われた。一方,黒質の緻
 密帯の低信号化ならびに脳幹・小脳の萎縮は3疾患に共通して認められる傾向であった。このよ
 うにMRIは,MSAの臨床症状と対応する形態上の異常を描出可能であり,その内に含まれる3
 疾患の鑑別にもある程度寄与しうる情報をもたらすことが示された。なお,今回の研究ではMRI
 所見と罹病期間ないしは臨床症状との相関については評価を加えなかった。特に,病期とともに
 今回認められたようなMRI所見が変化しうるか否かについては今後検討を加えていく必要があ
 ると考えられた。
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 審査結果の要旨
 本研究は,従来のX線CTまでの神経放射線学的な検査法ではほとんど検討の対象とならなかっ
 た多系統変性症と総称される疾患群,すなわちオリーブ橋小脳萎縮症(OPCA),線条体黒質変
 性症(SND),SLy-Drager症候群(SDS)の高磁場(1,5T)装置による磁気共鳴画像(MRI)所
 見を分析し,類似した臨床症状を呈しうるこれら3疾患のMRI画像からの鑑別の可能性を検討し
 たものである。
 これらの疾患はいずれも低頻度のものであるが,著者は,経験ある神経内科医によって臨床診
 断が下されたOPCA13例,SND3例,SDS7例の計23例という比較的多くの症例のMRIを検討の
 対象としている。そしてMRI所見の解析にあたっては,高磁場のMRI装置が独特かっ鋭敏な描
 出能を示す,鉄などの沈着に起因するとされるT2強調像での被殻並びに黒質緻密帯の低信号,お
 よびX線CTに比してはるかに正確に評価可能となった小脳および脳幹の形態,特にこれらの萎縮
 性変化に着目している。
 この結果,被殻についてはSNDとSDSで,正常でも低信号を示し隣接する淡蒼球と同等ないし
 それ獄上に低信号化しかつそれが後外側部に顕著なものが多いのに比して,OPCAではそのよう
 な傾向はみられなかった。黒質の緻密帯の低信号化および脳幹と小脳の萎縮については3疾患に
 共通してみられる傾向であった。
 このように高磁場MRIという新たな手法によって,これら3疾患が完全ではないがある程度鑑
 別可能であることは,これまでの神経学的所見や経過などによる鑑別にMRIが有力な情報をもた
 らすことを意味するといえる。また,本研究の主眼とはやや離れるが,臨床的な面からはパーキ
 ンソン病など部分的に類似の徴候を呈する他の疾患と多系統変性症に含まれる疾患との鑑別が
 MRIによって可能であることを本論文は示している。さらに今回明らかとなった形態的異常は,
 これらの疾患の本態の解明にも有用な情報をもたらしたものといえる。以上のような諸点から本
 論文は多系統変性症およびその周辺疾患に関し,意義のある新たな知見を明らかにしており,学
 位に値するものと判断される。
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